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RESUMEN

Objetivos: dar a conocer a través de una serie de casos clini-
cos una entidad poco frecuente, con una presentacion clinica y
unos hallazgos radiolégicos concretos, que permiten establecer un
diagnéstico y un tratamiento que sera en la mayoria de los casos
curativo.
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Pacientes y métodos: se realizb6 un estudio descriptivo y re-
trospectivo de los casos diagnosticados y tratados quirtrgicamente
en una Unidad Pancreatico-Biliar de un hospital universitario, du-
rante el periodo comprendo entre marzo de 1999 y septiembre
de 2005.

Resultados: la incidencia fue de 6 pacientes mujeres, con una
edad media de 33,5 afios (rango 11-72). La clinica mas comin
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fue la de dolor y masa abdominal palpable. La tomografia compu-
terizada fue diagnostica en tres de las pacientes, en las tres restan-
tes se estableci6 el diagnoéstico diferencial con el tumor neuroen-
docrino. El tratamiento quirtrgico fue individualizado a cada
paciente segn los hallazgos vy las imégenes visualizadas en la to-
mografia computerizada. El estudio anatomopatolégico confirmo
el diagnostico de presuncién, informandose de un caso de carci-
noma solido-pseudopapilar de pancreas. La estancia hospitalaria
fue de 18,16 dias (rango 8-30). Mortalidad de 0%. En el segui-
miento con una media de 46,3 meses (rango 12-76), no existen
recidivas.

Conclusiones: la presencia en una mujer joven de una lesién
voluminosa en el pancreas, debe hacernos pensar en el tumor s6-
lido pseudopapilar. Debido a su bajo potencial de malignidad y a
la existencia de unos patrones radiologicos concretos, su diagnés-
tico debe ser preciso, ya que el tratamiento quirtirgico radical es
curativo.

Palabras clave: Tumor sélido pseudopapilar. Pancreas. Neopla-
sias de pancreas.

INTRODUCCION

El tumor sélido pseudopapilar de pancreas (TSSP) re-
presenta una entidad poco frecuente entre los tumores
primarios de pancreas, alrededor del 0,17-2,7% (1,2).

A lo largo de los aifios ha recibido diferentes nombres
en funcién de sus caracteristicas macroscopicas y micros-
coOpicas (tumor quistico papilar, neoplasia epitelial s6lido
papilar, tumor sdlido-quistico, neoplasia epitelio papilar,
tumor papilar y epitelial de pancreas o tumor de Frantz),
hasta llegar a un consenso y quedar definido en 1996 por
la World Health Organization (WHO) como una unica
entidad, adquiriendo su actual nombre: tumor sélido
pseudopapilar de pancreas (3).

Se caracteriza por afectar preferentemente a mujeres
jovenes (4). Las manifestaciones clinicas mds frecuentes
son el dolor abdominal inespecifico con sensacion de ple-
nitud o el de masa abdominal palpable. En ocasiones el
diagnéstico es casual durante la practica de algtin estudio
complementario por otra patologia, mediante ecografia o
TAC abdominal.

Es un tumor que a pesar de los posibles hallazgos his-
tologicos de malignidad, su comportamiento clinico es
benigno con un bajo potencial de malignidad (5). Tam-
bién presenta un patrén inmunohistoquimico concreto,
con unos hallazgos en el andlisis patolégico macroscépi-
co que se corresponden con las imdgenes de la TAC heli-
coidal.

Es importante el establecimiento de un diagndstico
preoperatorio preciso, ya que la cirugfa radical como tra-
tamiento serd generalmente curativa.

El motivo de la realizacién de este trabajo es el dar a
conocer a través de una serie de casos clinicos una enti-
dad poco frecuente, con una presentacion clinica y unos
hallazgos radiol6gicos concretos, que permiten establecer
un diagnéstico preoperatorio y un tratamiento que serd en
la mayoria de los casos curativo.
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MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio descriptivo y retrospectivo de
seis pacientes diagnosticadas de TSSP, en un drea sanita-
ria de alrededor de dos millones doscientos mil habitan-
tes, en el periodo comprendido entre marzo de 1999 y
septiembre de 2005.

Todas las pacientes fueron intervenidas en una Unidad
de Cirugia Biliopancredtica de un hospital universitario.

Se registraron variables demogréficas, clinicas, méto-
dos de diagndstico y su correlacion anatomopatoldgica,
tratamiento quirtirgico y morbimortalidad.

El método diagnéstico utilizado fue la TAC helicoidal
abdominal con administracién de contraste oral y endo-
venoso con bomba de inyeccidn continua.

En todos los casos las piezas de reseccién quirdrgica
fueron remitidas en formolaldehido al 10%, y procesadas
en parafina. Se confirmé el diagndstico por andlisis histo-
16gico de la pieza operatoria.

El seguimiento al alta hospitalaria se realizé de forma
periddica en consultas externas.

RESULTADOS

Durante el periodo estudiado de 6 afios, la incidencia
fue de 6 casos; cinco de ellos mujeres jovenes y una mu-
jer de 72 afios. La media de edad fue de 33,5 afos (rango
11-72).

La presentacion clinica fue variable. Dos pacientes
fueron diagnosticadas de forma incidental al realizérseles
una TAC abdominal; una de ellas al realizar el estudio de
HTA y otra con el antecedente médico de endometriosis,
durante un ingreso hospitalario por pielonefritis aguda iz-
quierda secundaria a atrofia renal congénita. Tres pacien-
tes consultaron por dolor y sensacién de plenitud abdo-
minal de varios meses de evolucion, destacando a la
exploracioén fisica, la presencia de una masa abdominal
palpable. Una paciente de 11 afios al practicarsele una
apendicectomia por la sospecha clinica de apendicitis
aguda, se evidenci6 la presencia de un apéndice vermi-
forme normal con una sufusién hemorrigica retroperito-
neal, lo que comport6 completar el estudio durante el
postoperatorio.

La orientacion diagnéstica de TSSP antes de la cirugia,
se obtuvo mediante la historia clinica y la realizacién de
una TAC helicoidal abdominal a todas las pacientes. La
TAC puso en evidencia en todos los casos, una gran masa
hipervascular, encapsulada, en contacto con tejido pancre-
atico, con captacion periférica de contraste y margenes
bien definidos. En tres de ellos se evidencié una masa con
heterogeneidad del tejido, con contenido sélido y quistico.
En dos casos la ausencia de componente quistico exigio
realizar el diagndstico diferencial entre TSSP y el tumor
neuroendocrino de pancreas (TNEP); pero el hecho de
que se presentase en pacientes mujeres y jovenes hizo
pensar mds en el TSSP. En la paciente de 72 afios, la TAC
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mostré una gran masa con componentes sélido y quistico.
El conocimiento de la existencia de tumores neuroendo-
crinos quisticos, obligd a realizar el diagndstico diferen-
cial entre TSSP y TNEP.

A todas las pacientes se les practicd una cirugia radical
de la tumoracién. Una paciente presentaba una masa lo-
calizada en la cabeza del pancreas por lo que se le practi-
¢6 una duodenopancreatectomia cefdlica con preserva-
cién pilérica y nefrectomia izquierda por patologia
asociada. Otra paciente con una tumoracion del cuello del
pancreas con extension a la parte superior de la cabeza y
al cuerpo de la gldndula, se le practic6é una pancreatecto-
mia cérporo-caudal con reseccidn parcial de la cabeza del
pancreas con preservacion duodenal, esplenectomia, co-
lecistectomia y hepdtico-yeyunostomia en “Y de Roux”.
Precis6 reseccién de la vena porta y reconstruccién con
vena esplénica autdloga, por infiltraciéon de la vena porta
en mds de un 50% de su circunferencia a nivel de la con-
fluencia mesentérico-portal. En los cuatro casos restan-
tes, la localizacion de la masa fue en el cuerpo y cola del
pancreas, por lo que se practicé una pancreatectomia cor-
poro-caudal. A tres de ellos se les asocid esplenectomia
(Tabla I).

El estudio anatomopatoldgico confirmé el diagndstico
de presuncién de TSSP, informéndose un caso de carci-
noma soélido-pseudopapilar de pancreas por invasion de
la vena porta.

En cuanto a la morbilidad, destacar un caso de fistula
biliar y otro de fistula pancredtica, ambos de bajo débito,
resolviéndose ambos con tratamiento conservador, sin
precisar cirugia. La estancia media hospitalaria fue de
18,16 dias (rango 8-30). La mortalidad fue del 0%. En el
seguimiento no hay ningtn caso de recidiva, con una me-
dia de 46,3 meses (rango 12-76), destacando el tnico
caso de carcinoma sélido-pseudopapilar de nuestra serie
con la cifra de seguimiento mds larga.

DISCUSION

El creciente interés en los ultimos afios por la patolo-
gia pancredtica y el conocimiento con mds precision de
algunas enfermedades, ha favorecido el hecho de que en
la actualidad exista un aumento en el nimero de casos
diagnosticados de tumor sélido pseudopapilar de pén-
creas. Més probablemente relacionado con el reconoci-
miento de esta entidad que con el incremento en su inci-
dencia, dadas las semejanzas microscopicas entre este
tumor y los tumores de células insulares (6).

Se trata de un tumor no secretante, que afecta prefe-
rentemente a mujeres jovenes (91%) (4). La edad media
de diagndstico es entre 23,9 y 25,5 afios en las mujeres
(7,8) y de 31,4 afios en los hombres (8). En los pacientes
menores de 15 afos parece que no existe tanta preponde-
rancia en el sexo femenino como en los adultos (9,10). La
patogénesis de esta entidad atin hoy es objeto de contro-
versia. Se pensoé en la presencia de factores genéticos en
su origen, al observarse una mayor incidencia en mujeres
asidticas (10). También se ha sugerido la dependencia de
hormonas sexuales (7,8). En la revisién de Mao y cols., al
estudiar los receptores hormonales encontraron en 9 de
46 casos positivos para PGR (receptor de progesterona)
(11,12) mientas que Kosmahl y cols., hallaron 100% de
positividad en 57 casos (13) para este receptor. Al obser-
var estos resultados tan dispares, se cree que las hormo-
nas sexuales juegan un papel mds importante en el creci-
miento del tumor que en su etiopatogenia (4,12,14).
Incluso Koshmal y cols., han sugerido el origen extrapan-
credtico de la neoplasia, localizando este a nivel gonadal.
Actualmente la teoria més aceptada es la del origen en
una célula totipotencial, capaz de expresar una doble di-
ferenciacion en sentido exocrino o endocrino (15-17),
que surge en la infancia y va creciendo a lo largo de los
anos (18).

Tabla I. Resumen de casos clinicos

Caso Edad (anos) Clinica Localizacion Tamano (cm) Comp. TAC Tratamiento  Sequimiento
quistico diagndstico (meses)

1 32 Dolor abdominal, Cuello-cuerpo 7x6 No TNE vs. TSPP PCC + E** 76
masa palpable

2 23 Casual Cabeza 6x5,5 No TNE vs. TSPP DPC + 61

nefrectomia*

3 27 Dolor abdominal, Cuello-cuerpo 16x 14 Si TSPP PCC+E 55
masa palpable

4 1" Dolor abdominal Cabeza-cuello 6x1,7 Si TSPP PCC 42

5 36 Casual Cuerpo 3,7x2,8 Si TSPP PCC+E 32

6 72 Dolor abdominal, Cuerpo-cola 7,3x5,4 Si TNE vs. TSPP PCC+E 12

masa palpable

TSPP: tumor solido pseudo-papilar de pancreas; TNE: tumor neuroendocrino de pancreas; PCC: pancreatectomia corporo-caudal; DPC: duodenopancreatectomia cefalica;

E: esplenectomia; vs.: versus.
*Con preservacion pilérica.

**Mas reseccion parcial de la cabeza del pancreas mas colecistectomia mas hepaticoyeyunostomia en “Y de Roux” mas resecciéon de la vena porta con reconstrucciéon de

vena esplénica autéloga.
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La forma de presentacién clinica més frecuente es la
de molestias abdominales vagas, en ocasiones asociadas
a masa abdominal palpable (19-21). No es infrecuente
que el diagnéstico se realice de forma casual durante el
estudio por otro proceso concomitante o por traumatismo
abdominal (22-25). Mds raramente atn es el diagndstico
por abdomen agudo al presentar hemoperitoneo por rotu-
ra espontdnea o sangrado intratumoral (7,21,26). El sin-
drome colestasico por compresion de la via biliar tampo-
co es frecuente. Habitualmente no hay signos de
insuficiencia pancredtica endocrina ni exocrina, tampoco
elevacion de transaminasas, amilasas ni de marcadores
tumorales como CEA y CA 19.9.

Son tumores sé6lidos en los que se produce una esclero-
sis a lo largo de su eje vascular. Esto provoca isquemia,
con el consiguiente sangrado del tejido mds distal, pu-
diéndose formar zonas quisticas en el seno del tumor. El
limite entre el componente sélido y quistico tendrd una
apariencia pseudopapilar. Esta evolucion histoldgica del
tumor se corresponde con una manifestacion radiolégica.

La técnica de imagen mas utilizada en el diagndstico
es la TAC helicoidal (27-29), existiendo un patrén de
presentacion caracteristico, aunque no especifico. En el
estudio radiolégico, se pone de manifiesto la presencia
de una gran masa hipervascular, encapsulada, en con-
tacto con tejido pancredtico, con captacién periférica
de contraste y margenes bien definidos. Puede presen-
tar un aspecto sdlido, quistico o con heterogeneidad del
tejido (tanto solido como quistico) (Fig. 1). La existen-
cia de diversos grados de componente quistico (Fig. 2),
se correspondera con la necrosis del componente sélido
hallada en el estudio anatomopatolégico (Fig. 3). Oca-
sionalmente pueden existir calcificaciones y signos de
sangrado intratumoral. La diferenciacién con el adeno-
carcinoma es esencial, ya que su prondstico es peor
(30). Las imagenes por RNM presentan caracteristicas
semejantes a la TAC, pudiendo precisar con mds clari-
dad las dreas de degeneracion hemorragica (29). Ac-
tualmente existe un aumento en la utilizacién de la eco-
endoscopia con puncién con aguja fina en el
diagndstico de las neoplasias de pancreas, demostran-
dose especialmente util en las lesiones quisticas (4). En
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ciertas ocasiones puede ayudar en el estudio de este tu-
mor (31).

La valoracion de los datos epidemioldgicos, la clinica
y los hallazgos encontrados con las técnicas de imagen,
nos permitirdn establecer el diagnéstico diferencial con
otras entidades, especialmente con el tumor neuroendo-
crino de pancreas (32). Este, igual que el adenocarcinoma
de pancreas, raramente presentara componente quistico.
Este dltimo ademads afecta preferentemente a personas de
mayor edad, sin alcanzar un tamafio tan grande.

Se trata de un tumor que puede alcanzar un gran tama-
flo. La localizacién en la glandula pancredtica es variable,
aunque el cuerpo y cola del pancreas lo son en el 64% de
los casos (4). Puede llegar a desplazar 6rganos vecinos, en
raras ocasiones los infiltrard. Si bien se han descrito metés-
tasis a distancia, estas son muy infrecuentes (5,33-35).

Una vez establecida la sospecha diagnéstica, dado el
buen comportamiento bioldgico e independientemente de
la edad, se cree que el tratamiento quirdrgico radical del
tumor por un equipo especializado en cirugia del péan-
creas puede ser curativo (30), incluso en presencia de me-
tastasis o de recidiva, no estando justificada la diseccidén
linfatica extensa ni la reseccion de estructuras adyacentes
(2,30,32,35,37). Los pacientes tratados con reseccion lo-
cal, limitada a la exéresis del tumor sin el tejido circun-
dante, tienen mayor indice de recidiva (18).

La malignidad viene determinada por la invasién vas-
cular, nerviosa, la presencia de nédulos linfaticos o me-
tastasis hepdticas; definiéndose en esos casos como carci-
noma sélido-pseudopapilar (3).

El papel de la quimioterapia y la radioterapia no queda
claro, aunque se ha utilizado en casos de metastasis hepa-
ticas quimioterapia experimental con IPE (ifosfamida,
cisplatino, VP-16) (23).

En definitiva podemos concluir que la presencia en
una mujer joven de una lesiéon voluminosa localizada en
el pancreas, debe hacernos pensar en el tumor sélido
pseudopapilar. Que se trata de una entidad con bajo po-
tencial de malignidad y excelente prondstico, con unos
patrones radioldgicos concretos. Y finalmente, que su
diagnéstico debe ser preciso dado que el tratamiento qui-
rurgico radical puede ser curativo.
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